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Удирдтгал: Хэм алдагдалтай баруун ховдлын 
кардиомиопати нь зүрхний булчингийн анхдагч 
эмгэгүүдийн нэг бөгөөд ялангуяа баруун ховдлыг 
тархмал хамарсан булчингийн хатингаршил, 
трансмурал өөхлөлтөөр илэрдэг амь насанд аюултай 
эмгэг юм.5 Залуу хүмүүс болон тамирчдын гэнэтийн 
үхлийн голлох шалтгаануудын нэг болдог ба нийт 
тохиолдлын 11%-ийг эзэлдэг байна.6 Насанд хүрэгчдэд 
5000-д 1 тохиолддог бөгөөд Итали, Герман зэрэг 
Европын орнуудад зонхилдог ажээ.7 Уг эмгэгийн талаар 
1970 оны сүүл үеээс эхлэн анх тэмдэглэж ирсэн байдаг.8 
Хэм алдагдалтай баруун ховдлын кардиомиопати 
нь аутосомын доминант болон рецессив хэлбэрээр 
удамшдаг ба 50-60%-д десмосомын уураг (desmosom-
al protein)-г кодлодог PKP2, DSP, DSG2, DSC2, JUP 
генийн мутацтай холбоотой үүсдэг.9 Нийт тохиолдлын 
30-с дээш хувьд нь удамшлын өгүүлэмжтэй байдаг.10 Та 
бүхэнд жирэмсэн эхэд хэм алдагдалтай баруун ховдлын 
кардиомиопати-г эмгэг судлалын шинжилгээгээр 
оношлосон ховор тохиолдлыг танилцуулж байна. 

Тохиолдлын танилцуулга: 24 настай жирэмсний 24-
25 долоо хоногтой эмэгтэй, ажил дээрээ гэнэт ухаан 
алдан эмнэлгийн хүлээн авах, яаралтай тусламжийн 
тасагт ухаангүй, амьсгалгүй, зүрхний цохилт 
сонсогдохгүй гэсэн зовуурьтай ирсэн. Ирэх үед биеийн 
байдал маш хүнд. Хүүхэн хараа өргөссөн, амьсгалгүй, 
зүрхний цохилтгүй тул сэхээн амьдруулах арга хэмжээг 
1 цаг 17 минутын турш авсан боловч үр дүнгүй байсаар 
эндсэн. 2007 онд бөөрний тэвшинцэрийн нарийсал, 
2018 онд бөөрний усжилт оношоор 2 удаа мэс 
засалд орж байсан. Жирэмсний хяналтанд 8-9 долоо 
хоногтойд орсон ба жирэмсний эрт үеийн хордлоготой 
байсан. Жирэмсний хугацаанд өрхийн эрүүл мэндийн 
төв, дүүргийн эмнэлэг, III шатлалын эмнэлэгт тус бүр 
үзүүлэн хэвтэж 9 удаагийн үзлэгт тахикардитай байсан 
ба зүрхний цохилтын тоо 87-97 хооронд хэлбэлзэж 
байсан. 
	 Эмгэг судлалын шинжилгээгээр биеийн 
жин 62 кг, өндөр 182 см, зүүн талын VIII, IX хавирга 
дотогш хонхойсон, сээрний I-V нугалам зүүн тийш 
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Удиртгал: Хэм алдагдалтай баруун ховдлын кардиомиопати нь залуу 
хүмүүсийн дунд тохиолдох гэнэтийн үхлийн 10-15%-г эзэлдэг1 ба 
тархалт нь 2000-5000-д 1 тохиолддог ховор эмгэгүүдийн нэг юм.2 
Ялангуяа жирэмсэн эмэгтэйчүүдийн дунд 0.02-0.05%-тай тохиолддог 
байна.3 Дээрх эмгэгтэй жирэмсэн эмэгтэйчүүдийн 18-33%-д толгой эргэх, 
амьсгаадах, зүрх дэлсэх, тахикарди, синкопи унах зэрэг шинж тэмдэгүүд 
илэрдэг ба жирэмсний хугацаанд уг эмгэгийг оношлох боломжтой 
бөгөөд жирэмслэхээс өмнө зүрхний дефибрилятор суулгац эмчилгээг 
хийдэг.4 Тохиолдлын танилцуулга: 24 настай жирэмсний 24-25 долоо 
хоногтой эмэгтэй ажил дээрээ гэнэт ухаан алдан эмнэлгийн хүлээн 
авах, яаралтай тусламжийн тасагт хүргэгдэн ирсэн. Ирэх үед биеийн 
байдал маш хүнд, ухаангүй, амьсгалгүй, зүрхний цохилт сонсогдохгүй 
байсан бөгөөд сэхээн амьдруулах арга хэмжээг авсан боловч амьсгал, 
зүрх сэргэхгүй байсаар эндсэн. Оношилгоо: Хэм алдагдалтай баруун 
ховдлын кардиомиопатиг эмгэг судлалын шинжилгээгээр оношилсон 
бөгөөд уг тохиолдолд жирэмсэн эх олон эрхтний төрөлхийн хөгжлийн 
гажиг, баруун ховдлын хэм алдагдалтай кардиомиопати зэрэг хавсарсан 
эмгэгтэй байснаас зүрх томорч, зүрхний дутмагшил гүнзгийрэн эндсэн. 
Дүгнэлт: Уг эмгэг нь залуу хүмүүсийн гэнэтийн үхлийн голлох 
шалтгаануудын нэг бөгөөд олон эрхтний хөгжлийн гажиг, архаг халдвар, 
жирэмслэлт зэрэг нь эрсдлийг нэмэгдүүлдэг. Цаашид жирэмсэн эхэд 
эрхтэн тогтолцооны эмгэгийг эрт илрүүлэн, өндөр эрсдэлтэй жирэмсэн 
эхчүүдийн үзлэг, хяналтыг сайжруулах шаардлагатай байна.
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мурийж сколиоз үүссэн, зүрх 379.4 г, баруун тийш 
илүү томорсон, бөөрөнхий хэлбэртэй, үнхэлцэг хальс 
өөхөлсөн, эпикард нэлэнхүйдээ шаргал өөхтэй, зүрхний 
хөндий цусгүй, хоосон, гурван хавтаст хавхлаас 

дэлгэсэн өргөн 13.5 см (N 11.5см), баруун тосгуур 
ховдлын хөндий эрс тэлэгдсэн, баруун ховдлын хөхлөг 
булчингууд бүдүүрсэн, 2 хавтаст хавхлагын дэлгэсэн 
өргөн 10 см байв. (Зураг 1)

Зураг 1. Зүрхний үлэмж бүтэц
А. Эпикард нэлэнхүйдээ шаргал өөхтэй, зүрх эрс томорсон /баруун тал илүү/, бөөрөнхий 

хэлбэртэй. B. Зүрхний баруун тал: 3 хавтаст хавхлагын дэлгэсэн өргөн-13.5 см (N-11.5 см), баруун 
ховдлын хөндий эрс тэлэгдсэн, баруун ховдлын хөхлөг булчингууд бүдүүрсэн. 

	 Элэгний зүүн дэлбэнгийн доод гадаргууд 
10х4.5х3.5 см нэмэлт дэлбэнтэй, дэлүүний үүд хэсгийн 
өөхөн эдэд 1.5 см голчтой нэмэлт дэлүүтэй, хоёр 
бөөрний гадаргууд олон тооны 0.3-0.5 см хонхойсон 

голомтуудтай, бөөрний паренхим нимгэрсэн, хоёр 
талын шээлэй тэлэгдсэн зэрэг макро өөрчлөлтүүд 
илэрсэн. (Зураг 2)
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Зураг 2. Баар болон элэгний үлэмж бүтэц
А. Бөөрний тэвшинцэр тэлэгдсэн, паренхим нимгэрсэн. В. Элэгний зүүн 

дэлбэнгийн доод гадаргууд 10х4.5х3.5 см нэмэлт дэлбэнтэй. 

	 Эдийн шинжилгээгээр баруун ховдлын 
кардиомиопати: Эпикард зузаарсан, боловсорсон 
өөхөн эсүүдтэй, нейтрофил, лимфоцитийн холимог 
нэвчдэстэй, кардиомиоцитийн бөөм жигд бус 
хэмжээтэй, зарим хэсэгт томорсон, голомтлогоор 
бөөм хайлж үхжсэн, кардиомиоцитийн завсраар 
боловсорсон өөхөн эсүүд арал хэлбэрээр бөөгнөрсөн, 

завсар эд хавагнасан, макрофагын (CD68 эерэг) 
нэвчдэстэй, булчингийн ширхэг долгионтож, 
тасархайтал үүссэн, зүүн ховдлын зүсмэгт голомтлог 
боловсорсон өөхөн эсүүд, цөөн холимог үрэвслийн 
эсүүдтэй, гидронефроз, архаг пиелонефрит зэрэг 
микро өөрчлөлтүүд батлагдсан. (Зураг 3)

Зураг 3. Зүрхний бичил бүтэц
A. Баруун ховдол: Эпикард зузаарсан, өөхөн эдтэй. B, C. Баруун ховдол: Кардиомиоцитийн завсраар боловсорсон өөхөн 

эсүүд арал мэт бөөгнөрсөн. (H&E 4x өсгөлт) D. Кардиомиоцитийн бөөм жигд бус хэмжээтэй, зарим хэсэгт томорсон, 
зарим хэсэгт бөөм хайлсан. (H&E 10x өсгөлт) E. Зүүн ховдол: Булчингийн ширхгүүд долгионтсон, цөөн боловсорон өөхөн 

эсүүдтэй. (H&E 10x өсгөлт) F. Иммунохистохимийн биомаркер CD68 макрофаг эсийн сийвэн эерэг будагдсан.
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Хэлцэмж: Хэм алдагдалтай баруун ховдлын 
кардиомиопати нь зүрхний хэм алдагдалаар эмнэлзүйд 
илрэн, зүрхний дутагдал, гэнэтийн үхэлд хүргэдэг.3 
Жирэмсэн үеийн кардиомиопати, кардиомиопатийн 
бусад хэлбэрүүд, зүрхний саркойдоз, миокардит зэрэг 
эмгэгүүдээс ялган оношлох ба зүрхний цахилгаан 
бичлэг, зүрхний эхокардиографи, рентген шинжилгээ, 
эндомиокардын биопсигоор онош тодруулна.2 
Жирэмслэхээс өмнө оношлогдсон тохиолдолд 
зүрхний дефибрилятор суулгац эмчилгээг хийдэг ба 
үр дүн сайтай байдаг.4 Уг эмгэгийн үед зүрхний жин 
хэвийн эсвэл 400 граммаас дээш нэмэгддэггүй.5 Эмгэг 
судлалын шинжилгээгээр ялангуяа зүрхний баруун 
тал шаргал өөхтэй, баруун ховдлын тэлэгдэл хөнгөн, 
дунд, хүнд зэргээр илэрдэг. Зарим тохиодолд баруун 
ховдлын цүлхэн илэрч болно.1 Зүүн ховдол, ховдол 
хоорондын таславч хэвийн байдаг бөгөөд уг шинжээр 
жирэмсэн үеийн кардиомиопатигаас ялган оношлоно.4 
Эмгэг жамд үрэвслийн онол тодорхой нөлөөтэй байдаг 
нь цөөнгүй судалгаанд дурьдагдсан байна.10

Дүгнэлт: Эмнэл зүй, эмгэг судлалын шинжилгээний 
өөрчлөлтөөс дүгнэхэд жирэмсэн эх олон эрхтний 
төрөлхийн хөгжлийн гажигтай (хоёр талын бөөр 
усжих өвчин, нэмэлт элэг дэлүү, нурууны сколиоз) ба 
хэм алдагдалтай баруун ховдлын кардиомиопати зэрэг 
хавсарсан эмгэгтэй байснаас зүрх томорч, зүрхний 
дутмагшил гүнзгийрч уушги хавагнан хүндэрч зүрх, 
амьсгалын дутагдлаар эндсэн байна.
	 Уг эмгэг нь залуу хүмүүсийн гэнэтийн үхлийн 
голлох шалтгаануудын нэг бөгөөд олон эрхтний 
хөгжлийн гажиг, архаг халдвар, жирэмслэлт зэрэг нь 
эрсдлийг нэмэгдүүлдэг. Цаашид жирэмсэн эхэд эрхтэн 
тогтолцооны эмгэгийг эрт илрүүлэн, өндөр эрсдэлтэй 

жирэмсэн эхчүүдийн үзлэг, хяналтыг сайжруулах 
шаардлагатай байна.
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Abstract:
Background: Arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy (ARVC) is a primary disease of the myocardium charac-
terized by fibro-adipocytic replacement of myocytes, mostly in the right ventricle. The prevalence of ARVC in the general 
adult population is estimated to be approximately 1 in 2000 to 1 in 5000. ARVC is an important cause of sudden cardiac 
death (SCD) in young adults, accounting for approximately 11 percent of cases overall. ARVC is caused by mutations in 
a variety of genes, most of which encode desmosomal proteins, with greater than 30 percent of cases being familial in ori-
gin. We present a rare autopsy case of pregnant woman diagnosed with Arrhythmogenic right ventricular cardiomyopathy.
Case presentation: We report a case of a 24-year-old woman at 24-25 weeks of gestation who suddenly collapsed at work 
and was brought to the emergency department in cardiac arrest. Despite prolonged cardiopulmonary resuscitation, she 
was pronounced dead. Her medical history included recurrent renal surgeries for hydronephrosis. Autopsy revealed car-
diomegaly (379.4 g) with marked right ventricular dilatation, thickened and fatty epicardium, and microscopic evidence 
of fibrofatty replacement of right ventricular myocardium with inflammatory cell infiltration (CD3+, CD68+). Associated 
findings included bilateral hydronephrosis, chronic pyelonephritis, accessory liver and spleen lobes, and thoracic scolio-
sis. The cause of death was determined to be heart failure and arrhythmia secondary to arrhythmogenic right ventricular 
cardiomyopathy.
Conclusion: This case highlights the rare occurrence of ARVC in pregnancy complicated by multiple congenital anom-
alies and chronic infection. Pregnancy-related hemodynamic stress may exacerbate underlying myocardial pathology, 
leading to fatal arrhythmia. Early detection of cardiovascular and systemic abnormalities during prenatal care is essential 
to identify high-risk pregnancies and prevent sudden maternal death.

Keywords: Heart failure, Sudden death, Antenatal care, Fibro-adipocytic change of myocardium.


